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10 mV 脱分極へシフトしていた。次に、ヒト心筋モデルとして、ヘテロ D1275N
変異を有し心臓伝導障害を呈する 24 歳女性からヒト多能性幹細胞（human 
induced pluripotent stem cell: hiPSC）を作成し、分化心筋の解析を行った。胚
様体の拍動頻度は健常人由来コントロールと比較して患者由来分化心筋で有意




D1275N-hiPSC 由来分化心筋で約半分に低下しており（細胞全体; D1275N: 0.59 
± 0.03, Control: 1.10 ± 0.04; P < 0.05; 膜分画; D1275N: 0.52 ± 0.07, Control: 





り最大加速度の低下を認め（D1275N: 12.6 ± 1.2 mV/ms, Control: 26.2 ± 5.7 
mV/ms; P < 0.01）、ナトリウムチャネル電流記録では、最大コンダクタンスの
低下を認めた（D1275N: 2.31 ± 0.33 S, Control: 3.53 ± 0.35 S; p < 0.05）。また、
Ca2+ transient 記録では、心筋収縮力に関連する、振幅、取り込み最大加速度、
90%減衰時間において、両群で有意な差を認めなかった。  








デルとして、ヘテロ D1275N 変異を有し心臓伝導障害を呈する 24 歳女性からヒ
ト多能性幹細胞（hiPSC）を作成し、分化心筋の解析を行った。遺伝子発現解析
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